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暋暋卡罗利病棬斆斸旘旓旍旈斾旈旙斿斸旙斿棳斆斈棭是以肝内胆管节段

性囊状扩张为特征的遗传性疾病棳发病率极低棳且临床

表现无特异性棳常被漏暍误诊椲棻椵暎斖斠胰胆管成像棬斖斠
斻旇旓旍斸旑旂旈旓旔斸旑斻旘斿斸旚旓旂旘斸旔旇旟棳斖斠斆斝棭是诊断 斆斈 的金

标准棳但因价格高暍耗时长而难以普遍应用暎超声是肝

胆疾病的首选影像学检查手段暎本研究观察棽棿例斆斈
患者的超声表现棳旨在加深对本病的认识棳以提高诊断

准确率暎
棻暋资料与方法

棻灡棻暋研究对象暋收集棽棸棻棾年棻月暘棽棸棽棸年棻棽月棽棿
例于福建医科大学孟超肝胆医院诊断为 斆斈 的患者棳
男棻椄例棳女椂例棳年龄椃暙椂椀岁棳中位年龄棿棾岁椈其中

棿例因疑诊肝占位而行穿刺活检或经术后病理确诊棳
棽棸例经 斖斠斆斝确诊暎排除肝外胆管扩张或梗阻者暎
检查前患者或家属棷监护人签署知情同意书暎
棻灡棽暋仪器与方法暋采用 斉旙斸旓旚斿斖旟旍斸斺椆棸超声仪棳
斆斄棿棾棻探头棳频率棾灡椀斖斎旡暎嘱患者平卧或侧卧棳将
探头置于上腹部棳常规扫查肝脏及胆囊暍胆管棳观察病

灶大小暍形态暍数目暍内部回声暍有无结石或肿块及其血

流信 号暎 对 棿 例 疑 诊 肝 占 位 患 者 行 超 声 造 影

棬斻旓旑旚旘斸旙旚灢斿旑旇斸旑斻斿斾旛旍旚旘斸旙旓旛旑斾棳斆斉斦斢棭检查棳经肘静

脉团注声诺维造影剂棸灡棸棾旊旂棷旐旍和椀旐旍生理盐水棳
机械指数设为棸灡棸椂棳实时观察病灶边缘暍内部情况及

其动脉期暍门脉期及延迟期灌注情况棳并录制动态图像

至少棾旐旈旑暎以上操作均由棽名具有椀年以上工作经

验的超声科医师完成棳意见存在分歧时棳经讨论达成

一致暎
棽暋结果

本组斆斈多表现为右上腹痛伴发热暍巩膜黄染棳部
分患者无明显症状暎棽棿 例 中棳超声提 示 棽棻 例 斆斈
棬棽棻棷棽棿棳椄椃灡椀棸棩棭棳并根据病灶累及范围将其分为弥漫

型棬椊棻棸棭和局限型棬椊棻棻棭暎
弥漫型斆斈超声可见肝内胆管多呈囊状或暟纺锤

状暠扩张棳相互连通棳可见暟囊尾征暠或暟串珠样暠表现椈其
中椄例于胆管内见多发条索状高回声暎棻棻例局限型

斆斈中棳椃例超声见局限于单一肝叶或肝段的胆管呈蜂

窝状扩张并相互连通椈棿例疑诊肝占位棳常规超声可见

肝内局灶性不均匀回声团棳边界不清棳内部散在多个小

囊状或暟短棒状暠无回声区棳彩色多普勒于病灶内见正

常血管分支棳斆斉斦斢可见病灶呈暟等进等出暠棳且内部无

回声区未见增强棳门脉期及延迟期可见部分小胆管相

通棳提示非典型局限型斆斈棳最终经病理确诊棬图棻棭暎
超声误诊棾例 斆斈暎棽例弥漫型 斆斈 超声均表现

为肝内多发小囊状棷暟等号状暠棷暟短棒状暠无回声及多发

小结节状高回声棳后方回声增强棳伴彗星尾征棳分别误

诊为多囊肝和肝内胆管错构瘤椈棻例局限型 斆斈 超声

见肝右叶约棿斻旐暳棽斻旐 不规则无回声区棳囊壁菲薄棳
其内多个条索状高回声棳误诊为肝内胆管囊腺瘤暎
棾暋讨论

斆斈亦称交通性海绵状胆管扩张症棳属 斣旓斾斸旑旈桋
型椲棽椵棳临床多无特异性表现棳疾病后期可因反复炎性刺

激而引起胆石症甚至癌变暎目前对于斆斈的发病机制
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图棻暋患者男棳棽棽岁棳非典型局限型斆斈暋斄棶二维超声声像图示肝斢椂暍斢椃段交界处隐约见局灶性不均匀回声团棬箭棭棳内部可见散在小囊状及

暟短棒状暠无回声区椈斅棶彩色多普勒图像示病灶内正常血管分支椈斆棶斆斉斦斢图示小胆管相通棬箭棭椈斈棶病理图棳光镜下见多发胆管扩张棳局部

胆管壁突向管腔棳其内可见小血管棬箭棭棳胆管壁及其周围不同程度纤维组织增生伴慢性炎细胞浸润棬斎斉棳暳棻棸棸棭

尚不明确棳有学者椲棾椵认为与胚胎发育时胆管板重塑异

常有关暎组织学上斆斈可为单纯型和复杂型暎单纯型

斆斈可仅见胆管壁纤维组织增生椈复杂型斆斈因存在汇

管区广泛纤维化而又称为先天性胆管扩张综合征椲棻椵暎
根据病变范围棳影像学将斆斈分为弥漫型和局限型椲棿椵暎

影像学检查是诊断 斆斈的主要手段棳包括 斆斣暍超
声和 斖斠斆斝等暎斆斣 可显示暟中心点征暠等特异性征

象棳但显示胆管树较差椲椀椵暎斆斈 典型超声表现为肝内

胆管弥漫性或局限性囊状棷柱状棷暟纺锤状暠扩张并相互

连通棳呈 暟串 珠样暠表现棳或可 见 暟囊 尾征暠及 暟蝌蚪

征暠椲椂椵暎
本组超声清晰显示棻椃例胆管扩张并相互连通棳其

中椄例较明显囊性扩张的胆管内可见多发条索状高回

声棳可能为胆管壁纤维组织增生及囊壁包绕肝内小血

管分支所致椈棿例非典型局限型 斆斈病灶回声不均棳可
能与局部胆管扩张导致肝内局限性血流灌注异常有

关棳亦可能为此病早期表现暎当囊性扩张的胆管较为

细小暍且出现侧壁回声失落暍多重混响等超声伪像干扰

时棳常规超声表现可不典型棳可见肝内弥漫细小囊状或

暟等号样暠无回声暍低回声及多发小结节状高回声棳后方

回声增强棳可伴暟彗星尾征暠椈此时需与微泡型多囊肝及

肝内多发胆管错构瘤相鉴别棳行 斖斠斆斝有助于明确诊

断暎此外棳斆斈超声亦可表现为肝内局灶性不均匀回

声团棳内部散在小囊状或短棒状无回声区棳不见明显与

之相通的小胆管时易误诊为肝占位椈但若仔细观察病

灶可见其并无明显占位表现棳且彩色多普勒可显示病

灶内的正常血管分支棳斆斉斦斢呈暟等进等出暠灌注棳并见

病灶与部分小胆管相通暎极少数 斆斈表现为单纯囊性

病灶棳内部可见条索状高回声棳而不见明显与之相通的

胆管棳此时易误诊为肝内胆管囊腺瘤棳需行 斖斠斆斝进

一步鉴别椲椃椵暎
综上所述棳常规超声可诊断典型 斆斈棳斆斉斦斢可显

示非典型局限型 斆斈 的特征性表现椈但确诊 斆斈 还需

病理学检查暎
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